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INTRODUCTION
Les tumeurs malignes des glandes salivaires sont rares.
Elles représentent moins de 1% de tous les cancers chez
l’homme dans le monde, sauf chez les Esquimaux de
Groenland (1), du nord du Canada et de l'Alaska ou l’inci-
dence est plus élevée. Dans cette population, plus de
90% de ces tumeurs répondent à des carcinomes indiffé-
renciés lympho-épithélioma-like (2), évoquant le rôle de
facteurs ethniques, géographiques ou comportementaux
(3). En Tunisie, le carcinome indifférencié primitif des
glandes salivaires est rare: un cas a été rapporté au
niveau d’une glande submandibulaire (4). Nous rappor-
tons le deuxième cas et discutons les principales caracté-
ristiques épidémiologiques, l’étiopathogénie et la condui-
te à adopter devant ce type de tumeur.
OBSERVATION
Il s’agit d’un homme de 70 ans qui présentait une tumé-
faction du lobe inférieur de la parotide gauche, de 3cm de
grand axe, de consistance ferme, à contours polylobés,
sans signes inflammatoires en regard. Cette tumeur évo-
luait depuis 2 ans sans asymétrie faciale.
L’échographie a objectivé une masse parotidienne à
double composante tissulaire et kystique de 28 mm de
diamètre. Une parotidectomie exo-faciale était réalisée.
L’examen extemporané était en faveur d’un adénome
pleiomorphe. A l’examen anatomopathologique définitif,
macroscopiquement la pièce était centrée par un foyer
blanc-grisâtre, mal limité et de consistance ferme à la
coupe. Microscopiquement, les prélèvements réalisés à
ce niveau étaient occupés par une prolifération épithélia-
le manifestement maligne, agencée en travées ou en
plages tumorales (figure 1).
Fig. 1 : Cordons tumoraux dans un stroma fibreux, riche en
lymphocytes. En haut, le parenchyme parotidien est
d’aspect peu modifié (HEx25).
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RESUME
Le carcinome indifférencié primitif des glandes salivaires est rare. Son association avec le virus Epstein Barr, initialement
décrite chez les esquimaux, est retrouvée dans la majorité des cas publiés. Nous rapportons un nouveau cas tunisien
survenu chez un homme âgé de 64 ans, révélé par une tuméfaction de la glande parotide gauche. Microscopiquement
se discutait le caractère primitif ou secondaire de la tumeur, étayé par les examens complémentaires. Le patient était trai-
té par une parotidectomie suivie d’un curage ganglionnaire et d’une radiothérapie. L’évolution était favorable après un an
de recul.
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SUMMARY
Primary undifferented carcinoma arising in salivary glands is rare. Originally described in Eskimos, the association bet-
ween Epstein Barr and this tumor is shown by numerous studies.
We report a new Tunisian case occurring in 64-year-old man, revealed by a tumefaction of the left parotid gland. The pos-
sibility of metastatic carcinoma was discussed. However, rhinopharyngeal examination and thoracic computerized tomo-
graphy, failed to show malignancy. Parotidectomy followed by neck dissection and radiotherapy was performed. The
patient was alive without recurrence during one year follow-up.
Key words : Salivary gland- Undifferentiated carcinoma- Epstein Barr virus
C A S C L I N I Q U E
Elle était faite de grandes cellules ovoïdes à polygonales
aux noyaux volumineux, arrondis ou ovoïdes avec un
haut rapport nucléo cytoplasmique et un à deux gros
nucléoles centraux. La chromatine était assez claire don-
nant aux noyaux un aspect vésiculeux. Le cytoplasme
était clair, à limites peu visibles, réalisant le classique
aspect pseudo-syncitial (figure 2).
Fig. 2 : Aspect pseudosyncitial des cellules
carcinomateuses dont le noyau est volumineux,
vésiculeux et pourvu d’un volumineux nucléole (HEx400).
De nombreux lymphocytes étaient présents entre les cel-
lules épithéliales. Le stroma était fibreux et comportait
quelques amas de cellules épithélioïdes. Les cellules
tumorales exprimaient la cytokératine (figure 3) ainsi que
la protéine virale de latence membranaire marquée par
l’anticorps monoclonal anti-LMP-1 (figure 4).
Fig. 3 : Expression de la cytokératine par les cellules
tumorales. Un canal excréteur normal est fortement
marqué par l’anti-cytokératine (HEx400).
Fig. 4 : Expression des cellules tumorales de la protéine
virale de latence membranaire, marquée par l’anticorps
monoclonal anti-LMP-1 (HEx400).
Le diagnostic de localisation parotidienne d’un carcinome
indifférencié était posé. La tomodensitométrie étant nor-
male et la biopsie du cavum négative, il s’agissait d’un
carcinome indifférencié primitif de la parotide. Devant
l’apparition d’adénopathies de la chaîne jugulo-carotidien-
ne et rétrospinale gauche, un curage ganglionnaire fonc-
tionnel complet a été réalisé, révélant des métastases à
l’histologie. Le malade a bénéficié d’une radiothérapie
externe sur la loge parotidienne et les aires ganglion-
naires à la dose de 70 Gy. L’évolution était marquée par
l’apparition d’une métastase hépatique massive et une
altération de l’état général huit mois après la fin de la
radiothérapie. Le patient est décédé à 18 mois de l’inter-
vention.
DISCUSSION
Le carcinome indifférencié primitif des glandes salivaires
touche les sujets dont l’âge moyen est de 36 ans pour les
femmes et de 44 ans pour les hommes (2, 3, 5). Une pré-
dominance féminine est rapportée avec un sex-ratio de
1/2 (5). La glande parotide est atteinte dans 90% des cas
chez les esquimaux et les patients d’ethnie blanche. La
localisation sous maxillaire est plus fréquente chez les
orientaux ou elle est retrouvée dans 1/3 à 1/2 des cas (5).
Cliniquement, cette tumeur se manifeste par une masse
tumorale indolore, ferme, souvent fixée par rapport au
plan superficiel. Macrospiquement, la plupart des tumeurs
mesure moins de 5 cm de grand axe. Ces tumeurs sont
partiellement encapsulées, multinodulaires ou infiltrantes.
A la tranche de section, les foyers d’hémorragie ou de
nécrose sont peu fréquents (5). Le carcinome indifféren-
cié des glandes salivaires est histologiquement et ultra-
structuralement semblable au carcinome indifférencié du
nasopharynx, également fréquent chez les Esquimaux
(1). Une métastase d'un carcinome indifférencié occulte
du nasopharynx dans la glande salivaire doit, comme
chez notre malade, être éliminée par une endoscopie rhi-
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nopharyngée, une tomodensitométrie et des biopsies éta-
gées du cavum (2).
L’association du virus Epstein-Barr avec ce type de
tumeur des glandes salivaires, initialement décrite chez
les Esquimaux du Groenland, s’est avérée exister égale-
ment en Asie, en Europe, en Afrique du nord (4). En effet,
à l’immunohistochimie, les cellules tumorales expriment,
comme dans notre observation, la LMP-1 et à l’hybrida-
tion in situ, il existe des particules virales dans les cellules
tumorales et non pas dans les cellules épithéliales de la
glande salivaire (5).
Le traitement de choix de cette tumeur est l’association
de la chirurgie avec une radiothérapie post-opératoire (3).
Les récidives et les métastases ne sont pas rares comme
dans notre observation où il existait une atteinte des gan-
glions de la chaine jugulocarotidienne et rétrospinale
gauche. Le taux moyen de survie à 5 ans varie de 70 à
80% (3).
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